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【摘要 ] 15G4 相关 疾病 〈IgG4-related disease, IRD) 是 最 近 10 余年 才 被 认识 
的 一 类 以 血清 IgG4 升 高 、 席 纹 状 纤维 化 以 及 大 量 IgG4 阳性 浆 细胞 浸润 为 特征 
的 多 器 官 系统 受累 的 自身 免疫 性 疾病 。 胆 道 是 IRD 常 受累 的 器 官 之 一 。IgG4 fH 
关 性 硬化 性 胆管 炎 (lIgG4 related sclerosing cholangitis, IRSC) 是 IRD 在 胆道 的 临 
床 表 现形 式 。IRSC 多 有 胆管 壁 局 限 性 增 厚 、 胆 管 扩张 以 及 梗阻 性 黄 净 等 与 胆 胰 
恶性 肿瘤 相 类 似 的 临床 表现 。IRSC 对 激素 敏感 ， 预 后 良好 ， 合 并 恶性 肿瘤 极其 
罕见 ， 绝 大 多 数 无 需 手 术 治 疗 ,但 近 几 年 笔者 临床 工作 中 仍 不 时 见 到 因 “ 胆 管 狭 
窄 、 梗 阻 性 黄 净 ” 行 手术 治疗 ， 术 后 病理 证 实 为 IRSC 的 病例 。 回 顾 这 些 病 例 的 
诊治 过 程 ， 鲜 有 术 前 考虑 IRSC 的 情况 。 临 床上 也 可 见 到 术 前 因为 血清 IgG4 升 
高 ， 起 初 误诊 为 IRSC， 错 过 最 佳 手术 时 机 ， 而 术 后 病理 证 实 为 胆管 况 的 病例 。 
故 加 强 对 IRSC 的 宣传 ， 特 别 是 加 深 肝 胆 胰 外 科 医 生 对 IRSC 的 认识 具有 重要 临 
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[Abstract]IgG4-related disease (IRD) is a newly defined multi-organ involved 


autoimmune disease only about 10 years ago. It is characterized by elevated serum 
IgG4, storiform fibrosis and massive infiltration of IgG4 positive plasma cells in 
involved organs. Biliary tract is one of the most common involved organs. 
IgG4-related sclerosing cholangitis (IRSC) is the clinical entity of IRD in biliary tract. 
It always has the similar clinical symptoms to biliary-pancreatic malignancy, such as 
localized biliary wall thickness, dilation of bile duct and obstructive jaundice. It is 
sensitive to steroids with satisfactory prognosis, which does not warrant surgical 
treatment. However, recent years, the authors met several cases who underwent 
operation due to bile duct stricture and obstructive jaundice. However, the final 
pathological examinations reported that they were IRSC. After reviewing these 
medical cases, the authors found IRSC was seldom considered before surgery. As well, 
there were some other cases of biliary malignancy with elevated serum IgG4 which 
were misdiagnosed to be IRS, leading to missing the best operative time. Therefore, to 
widely broadcast the knowledge of IRSC and especially to deepen the understanding 


of IRSC for the hepatic-biliary-pancreatic surgeons are of great clinical importance. 
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IgG4 相关 性 疾病 Cimmunoglobulin G4- related disease, IRD) 是 本 世纪 才 被 认 
识 的 一 类 以 血清 IgG4 升 高 、 病 变 组 织 席 纹 样 纤维 化 以 及 大 量 IgG4 阳性 细胞 浸 
润 为 特征 可 累及 全 身 多 器 官 系统 的 自身 免疫 性 疾病 1, 历史 上 IRD 曾 有 多 个 名 称 ， 
直到 2011 年 才 正 式 将 此 类 疾病 命名 IRD”. IRD 几乎 可 累及 人 体 所 有 组 织 ， 其 
临床 表现 形式 多 种 多 样 。 胆 道 是 IRD 较 常 累及 的 器 官 之 一 。IgG4 硬化 性 胆管 炎 

(IgG4 related sclerosing cholangitis, IRSC) 是 IRD 在 胆道 的 临床 表现 形式 。IRSC 
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是 一 种 对 激素 治疗 敏感 、 预 后 恨 好， 极 少 需要 手术 治疗 的 一 种 内 科 疾 病 。 但 由 于 
IRSC 好 发 于 老年 男性 ， 不 同 于 常见 的 自身 免疫 性 疾病 ， 且 其 多 有 胆管 壁 增 厚 、 
胆管 扩张 以 及 梗阻 性 黄 盖 等 与 胆 胰 恶性 肿瘤 类 似 的 临床 表现 , 故 临 床上 时 有 发 生 
将 IRSC 误诊 为 胆 胰 恶性 肿瘤 ， 错 误 得 进行 手术 治疗 的 案例 。 血 清 IgG4 升 高 并 
dE IRSC 特异 性 特征 ，5~22% 的 胆 胰 恶性 肿瘤 血清 IgG4 也 会 升 高 ， 故 临床 上 也 
可 见 到 因为 血清 IgG4 升 高 , 被 误诊 为 IRSC, 而 错过 最 佳 手术 时 机 的 胆 胰 恶 性 肿 
瘤 的 案例 。 虽 然 IRSC 是 一 种 内 科 疾 病 ， 但 由 于 常 需要 跟 胆 胰 恶 性 肿瘤 鉴别 ， 故 
加 强 对 IRSC 的 宣教 ， 特 别 是 加 深 肝 胆 胰 外 科 医 生 对 IRSC 的 认识 ， 对 于 IRSC 
的 诊治 具有 重要 的 临床 意义 。 本 文 将 介绍 IRD 以 及 IRSC 的 发 展 简 史 、IRSC 的 
临床 表现 、 诊断 及 分 型 、IRSC 与 胆管 瘤 的 影像 学 特征 以 及 IgG4 与 胆 胰 恶性 肿瘤 
的 关系 。 
1. IRD 以 及 IRSC 发 展 简 史 

1995 年 , 日 本 学 者 Yoshida 等 发 现 一 例 伴 随 高 免疫 球 蛋 白 血 症 且 对 激素 治疗 
敏感 的 胰腺 炎 。 当 时 ， 他 们 认为 这 可 能 是 一 种 自身 免疫 性 胰腺 炎 Cautoimmune 
pancreatitis, AIP) P!, 2001 年 ，Hamano 等 对 比分 析 了 20 例 此 类 胰腺 炎 患 者 的 血 
iB IgG 及 其 亚 型 后 ， 发 现 此 类 胰腺 炎 患 者 血清 IgG4 明显 升 高， 于 是 他 们 认识 到 
这 类 胰腺 炎 与 IgG4 有 密切 关系 外。2003 年 , Kamisawa 等 对 8 例 此 类 胰腺 炎 行 胰 
十 二 指 肠 切 除 术 的 病理 标本 进行 免疫 组 化 染色 后 发 现 除了 病变 胰腺 组 织 外 ， 大 
POD Ja ZAR. ASE. 胆管 、 骨 粘膜 、 淋巴 结 中 都 有 大 量 IgG4 阳性 浆 细 胞 温润 ， 
故 他 们 提出 AIP 只 是 这 种 IgG4 相关 的 自身 免疫 性 疾病 的 一 种 临床 表现 形式 ， 而 
这 类 自身 免疫 性 疾病 应 该 是 一 种 多 器 官 系统 受累 的 疾病 中 。 他 们 同时 发 现 这 类 
AIP 患者 可 伴随 硬化 性 胆管 炎 ， 在 激素 治疗 后 ， 胰 腺 炎 和 胆管 炎 均 有 好 转 。 病 理 
也 证 实 这 类 胆管 炎 病 变 组 织 中 大 量 IgG4 阳性 浆 细 胞 浸润 ， 故 他 们 将 这 类 胆管 炎 
命名 为 自身 免疫 性 胰腺 炎 相 关 性 硬化 性 胆管 炎 (autoimmune pancreatitis related 
sclerosing cholangitis,AIP-SC) ®, 2007 Æ, Björnsson 等 通过 综述 文献 后 正式 提 
示 IgG4 相关 性 胆管 炎 (IgG4 related cholangitis) 的 名 称 ， 并 认为 其 是 与 原 发 性 
硬化 性 胆管 炎 完 全 不 同 的 一 种 新 的 硬化 性 胆管 炎 类 型 ” )。 随 后 ， 人 们 发 现 越 来 越 
多 的 以 往 不 能 明确 分 类 的 以 组 织 肿 大 纤维 化 且 对 激素 治疗 敏感 的 自身 免疫 性 疾 
病 也 与 IgG4 相关 ， 于 是 井喷 似 的 出 现 了 一 系列 以 “Ig4” 开 头 命名 的 新 的 疾病 名 
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FK, 2010 Æ, Takahashi 等 正式 提出 IgG4 相关 疾病 这 一 概念 站。2011 年 ， 在 国 
bs IgG4 相关 疾病 研讨 会 上 正式 将 这 一 类 疾病 的 名 称 统一 为 ‘IgG4 related disease”, 
并 认为 这 是 一 类 几乎 可 以 累及 人 体 全 身 任何 器 官 系统 的 疾病 。 随 后 , IRD 作为 一 
类 新 的 疾病 迅速 成 为 学 术 界 研究 和 讨论 的 热点 .2012 年, Deshpande 等 提出 了 IRD 
的 病理 诊断 的 共识 中 。2012 Æ, Ohara 等 提出 了 IRSC 临床 诊疗 的 专家 共识 1。 
2015 F, 国际 多 学 科 专 家 小 组 提出 了 IRD 的 诊疗 共识 (中 。2012 年 以 及 2015 年 ， 
《NEJM》 以 及 《Lancet》 先 后 分 别 发 表 关于 IRD 的 长 篇 综述 中 。 
2. IRSD 的 临床 表现 、 诊 断 、 治 疗 与 预后 
2.1 临床 表现 

IRSC 高 发 于 eo 岁 以 上 的 老年 男性 ， 男 女 比 例 4~6:1， 这 与 绝 大 多 数 自身 免 
疫 性 疾病 不 同 。2017 F, 一 项 来 自 日 本 的 全 国 性 的 调查 纳入 了 527 例 IRSC 患者 
i931 这 是 目前 国际 上 最 大 病例 数 的 报道 ,患者 中 位 年 龄 是 66.2 岁 , 男女 比例 4.9:1。 
常见 的 症状 有 黄 冶 (35%)， 皮 肤 疤 痒 (13%), Jy (11%) KEEK (10%). 
28% 患 者 无 任何 临床 症状 。84.4% 患 者 IgG4 异常 升 高 。 这 些 患 者 中 合并 胆管 癌 4 
il (0.8%) ,其 它 恶 性 肿瘤 21 fl Otis 5 Bl, Bia 3 例 ， 十 二 指 肠 癌 3 例 )， 共 
计 25 例 (4.7%)。 由 此 可 见 IRSC 患者 恶性 肿瘤 发 生 风险 明显 高 于 普通 老年 人 群 。 
IRSC 7$ FF AIP, MILH IRSC 较为 少见 。 该 文中 报道 87%IRSC 患者 合并 AIP。 
2014 年 ， 英 国学 者 报告 了 115 例 合并 AIP 的 IRSC 患者 ， 恶 性 肿瘤 的 发 生 率 为 
11%600。2014 年 ， Atsushi 等 报道 了 43 例 孤 立 型 IRSCH, XHAI IRSC E 
者 中 位 年 龄 69.3 岁 ， 男 女 比 例 3.3:1。 其 中 54% 患 者 无 任何 临床 表现 ，22% 患 者 
黄 癌 ，20% 皮 肤 瘙痒 ，17% 胆 管 炎 。89.5% 患 者 IgG4 异常 升 高 。Nakazawa 等 报 


道 40 例 IRSC 患者 中 21 例 (52.2%) CA199 异常 升 高 9。 笔者 也 报告 了 2004 
年 至 2014 年 10 年 期 间 北京 协 和 医院 收治 的 72 例 IRSC 的 临床 资料 趾 。 该 组 患 
者 平均 年 龄 59.8 岁 , 男女 比例 5.5:1。 其 h 68.1% 患 者 腹痛 以 及 81.9% 患 者 黄姜 。 
所 有 患者 均 合并 AIP。 该 组 患者 中 未 见 合并 恶性 肿瘤 的 病例 。 
2.2 诊断 与 分 型 

2012 年 日 本 胆道 学 会 提出 了 IRSC 的 临床 诊断 标准 0 19。IRSC 的 诊断 要 经 
合 考虑 : (1) 典型 的 节 段 性 或 弥漫 性 胆管 狭窄 以 及 胆管 壁 增 厚 的 影像 表现 ; (2D 
血清 IgG4 水 平 >135mg/dl; (3) 合并 AIP, IgG4 相关 泪腺 炎 、IgG4 相关 的 腹膜 
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后 纤维 化 等 其 它 器 官 系统 受累 情况 ; (4) 特征 性 病理 特征 ; (5) 激素 诊断 性 治疗 
效果 五 方面 的 信息 。IRSC 典型 的 病理 特征 包括 : Ca 病变 组 织 中 大 量 淋巴 细胞 
以 及 浆 细胞 浸润 ; Cb) 大 于 10 个 IgG4 阳性 浆 细 胞 /HPF; (O 席 纹 样 纤维 化 ; Ca 
闭塞 性 脉 管 炎 。 综 合 这 五 方面 的 因素 可 分 别 达到 确诊 (definite diagnosis)、 拟 诊 
(probable diagnosis) 及 疑 诊 (possible diagnosis)。 确 诊 : (1) + (3); (1) + (2) + 
(4) a,b; (4) a,b,c; (4) a,b,d; Wis: (1) + (2) + (5); BE: CD + (2)。 
根据 受累 胆管 的 解剖 位 置 不 同 ， 耻 SC 分 为 1 型 ( 远 端 胆管 )、2a 型 〈“ 远 端 胆管 + 
肝 内 胆管 节 段 病变 )、2b 型 ( 远 端 胆 管 + 肝 内 胆管 弥漫 病变 )、3 型 〈 肝 门 部 胆 各 
及 远 端 胆管 ) 及 4 型 ( 肝 门 部 胆管 )。 其 中 1 型 最 常见 约 占 60%, 2 型 约 为 15%， 
3 型 及 4 型 分 别 约 为 10%。1 型 IRSC 需要 与 胆管 驹 、 胰 腺 瘤 以 及 慢性 胰腺 炎 相 
鉴别 。2 型 IRSC 需要 与 PSC 相 鉴别 。3 型 及 4 型 IRSC 需要 与 肝 门 部 胆管 癌 以 
及 胆囊 癌 相 鉴别 。2013 年 ，Takahiro 等 提出 了 IRSC 临床 诊断 流程 中 。 在 该 流程 
中 ， 他 们 提出 3 型 及 4 型 IRSC 与 肝 门 部 胆管 癌 相 鉴别 通常 较为 困难 ， 而 ERCP 
i5 Onl) 检 ， 导 管内 超声 (IDUS) 以 及 更 高 的 IgG4 水 平 有 助 于 IRSC 的 诊断 。 
有 学 者 对 于 1 型 IRSC 的 定义 提出 了 质疑 。 他 们 认为 1 型 IRSC 可 能 是 由 于 AIP 
引起 的 胰腺 内 胆管 受 压 后 的 改变 ， 而 不 应 该 作为 一 种 单独 类 型 的 了 SC。43 例 孤 
WAY IRSC 中 ，1 型 仅 为 10%， 而 3 型 及 4 型 为 60%， 这 与 合并 AP 的 IRSC 分 
型 的 分 布 截然 不 同 ， 所 以 对 于 1 型 IRSC 与 AIP 的 关系 值得 深入 探讨 中 。IRSC 
的 临床 诊断 标准 于 2012 年 提出 ， 当 时 尚未 见 IRSC 合并 胆管 癌 的 报道 。 但 近 几 
年 出 现 了 IRSC 合并 胆管 癌 的 病例 报道 ， 故 笔者 认为 应 该 对 (1) + (3) 能 否 达 
到 确诊 需 重 新 审视 ,AIP 患者 若 合并 胆管 远 端 增 厚 狭窄 是 否 就 可 以 确诊 1 型 IRSC 
而 完全 排除 胆 胰 恶性 肿瘤 ， 值 得 大 家 深入 思考 。 

3 治疗 与 预后 

不 同 于 原 发 性 硬化 性 胆管 炎 ，IRSC 对 激素 治疗 敏感 ， 反 应 率 约 为 90%, 但 

部 分 患者 治疗 后 会 复发 。438 例 IRSC 患者 经 过 激素 治疗 后 ，386 fA] (87%) T 
性 磷酸 酶 下 降 超过 50% 或 恢复 到 正常 水 平 .377 例 胆 管 狭窄 明显 缓解 (90%)。 该 
组 患者 中 位 随访 时 间 4.1 年 ， 总 体 复发 率 19%。1 年 、3 年 及 5 年 的 复发 率 分 别 
为 1.6%，7.6% 及 16.5%", JER WME R 72 例 患 者 中 57 例 接 受 了 激素 治疗 。 
2 年 复发 率 为 37.2%。 受累 胆管 节 段 数目 以 及 受累 器 官 数目 与 复发 风险 相关 。 有 
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研究 发 现 治疗 前 IgG4 数值 与 治疗 后 复发 风险 也 相关 -5 。 
IRSC 预后 良好 ， 在 日 本 527 例 IRSC 患者 中 ， 总 体 5 年 及 10 年 生存 率 分 
HWA 94.5% 及 81%". HÆ 43 例 孤 立 型 IRSC 的 3 年 生存 率 约 90% 5 。 但 是 
中 位 随访 时 间 为 33 个 月 的 一 项 来 自 英 国 的 纳入 115 例 AIP 以 及 IRSC 患者 的 前 
脆性 观察 研究 发 现 初始 激素 治疗 反应 率 90%、 复 发 率 50%、 总 体 死 亡 率 1096. 
恶性 肿瘤 发 生 率 11% (3 例 为 胆 胰 肿 瘤 )， 且 肝 、 胰 、 肺 及 肾 等 器 官 功能 障碍 及 
衰竭 的 比例 远 高 于 同期 同年 龄 人 群 …。 
24 IRSC 与 肝 外 胆管 癌 影 像 学 特征 
Dimitrios 等 通过 分 析 152 例 胆管 病变 的 患者 后 发 现 血清 IgG4 以 及 胆管 活 
Chill) 检 对 于 IRSC 的 敏感 性 及 特异 性 均 较 差 ， 分 别 为 60% 和 56%， 然 而 典型 的 
CT 特征 的 敏感 性 高 达 75%、 特 异性 89% 以 及 准确 率 839077), LARJE CT 显示 
单 发 狭窄 、 胆 管 肿 物 以 及 正常 胰腺 常 提示 胆管 癌 可 能 性 大 。Arikawa 等 “对 比分 
析 了 肝 外 胆管 癌 (Gel) 以 及 IRSC (13 例 ) 的 多 排 螺 旋 增强 CT 的 特征 。 他 们 
RIL IRSC 病变 节 段 较 肝 外 胆管 癌 长 ，IRSC 多 为 向 心性 均匀 管 壁 增 厚 、 大 多 小 
T 3mm 且 管 腔 通畅 , 而 肝 外 胆管 癌 多 为 偏心 型 增 厚 ; IRSC 大 多 合并 胰腺 病变 而 
肝 外 胆管 癌 则 无 此 特征 。 管 壁 厚度 小 于 3mm 以 及 向 心性 均匀 增 厚 对 于 肝 外 胆管 
癌 以 及 IRSC 鉴别 的 敏感 性 、 特 异性 以 及 准确 性 分 别 为 76.9%、93.8%、86.2% 以 
及 100%, 87.5%% 93.196. 2016 年 ，Yata 等 对 比 了 更 大 样本 量 的 IRSC (33 例 ) 
与 肝 外 胆管 癌 C39 例 ) 的 多 排 螺旋 增强 CT 特征 品 。 然 而 ， 他 们 发 现 IRSC 与 肝 
外 胆管 癌 管 壁 增 厚 并 无 明显 差异 (P=0.263), 但 肝 外 胆管 癌 近 端 胆 管 扩 张 更 明显 
(P<0.001). IRSC 可 见 跳 跃 病变 ， 而 胆管 癌 无 此 特征 。 多 期 增强 CT 显示 动脉 
期 、 门 脉 期 及 延迟 期 耻 SC 多 呈 单 层 强化 模式 (single-layered contrast enhancement), 
且 均 匀 强 化 及 衰减 ， 而 肝 外 胆管 癌 多 呈 双 层 强化 模式 Cdouble-layered contrast 
enhancement), 多 为 不 均匀 强化 及 衰减 , 这 可 能 与 胆管 癌 侵 犯 胆管 周围 组 织 有 关 。 
IDUS 可 近 距 离 直接 探测 胆管 病变 较 CT 表现 出 明显 的 优越 性 ,IDUS 显示 IRSC 
多 呈 向 心性 对 称 性 管 壁 增 厚 、 胆 管内 外 膜 光 滑 且 回 声 均匀 。IRSC 非 狭窄 胆管 
壁 较 胆管 癌 明 显 更 厚 。 非 狭窄 胆管 壁 厚度 大 于 0.8mm 对 于 IRSC 诊断 的 敏感 性 为 
95%， 特 异性 为 90.9%， 准 确 性 为 93.5%。 然 而 胆管 活检 结果 显示 大 量 淋巴 细胞 
浸润 为 100%， 纤 维 化 为 82%， 大 量 IgG4 阳性 浆 细 胞 仅 为 18%， 闭 塞 性 脉 管 炎 
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为 0， 由 此 可 见 胆 管 活检 对 IRSC 的 诊断 敏感 性 和 特异 性 均 较 差 ， 但 对 于 排除 胆 
管 癌 仍 然 有 重要 意义 。PET-CT 对 于 IRD 的 全 身 评估 具有 一 定 的 意义 ， 但 对 于 
IRSC 与 胆管 瘤 的 鉴别 尚 无 相关 报道 。 
3. IgG4 与 胆 胰 恶性 肿瘤 的 关系 

虽然 IRD 以 及 IRSC 均 以 “IgG4” 开 头 命 名 ， 但 血清 IgG4 升 高 以 及 病变 组 
织 中 IgG4 阳性 浆 细 胞 浸润 , 并 不 是 IRD 以 及 IRSC 的 特异 性 表现 。 约 5% 的 胰腺 
Ji UL. 22% 的 胆管 癌 血 清 IgG4 异常 升 高 "中 。17% 的 胰腺 癌 以 及 32% 的 胆管 癌 组 
只 中 大 于 20 个 IgG4 阳性 浆 细 胞 /HFPIY。 由 于 IgG4 多 由 辅助 性 2 型 细胞 相关 
细胞 因子 “Th2) 诱导 ， 而 Th 型 细胞 因子 多 参与 诱导 免疫 耐 受 抑 制 肿瘤 免疫 有 反 
应 ， 所 以 IgG4 甚至 可 能 与 恶性 肿瘤 的 发 生发 展 相关 。 虽 然 目前 血清 IgG4 与 胆 
夷 恶性 肿瘤 的 关系 尚 不 明确 ， 但 我 们 通过 分 析 95 例 胰 腺 癌 术 后 标本 后 发 现 癌 组 
只 中 IgG4 细胞 明显 多 于 癌 旁 , 且 肿 瘤 组 织 中 IgG4 细胞 与 胰腺 癌 预 后 呈 负 相关 已 。 
Miyatani 等 也 在 胃癌 中 发 现 了 类 似 的 现象 2 ; Karagiannis 等 发 现 黑 褐 色 瘤 细胞 分 
W Th2 细胞 因子 诱导 浆 细胞 向 IgG4 阳性 转化 。 而 后 IgG4 阳性 浆 细 胞 抑制 了 针 
对 黑 褐 色 瘤 细胞 的 免疫 效应 。 血 清 中 IgG4 与 黑色 素 瘤 患者 预后 呈 负 相关 己 ' 和 9 。 
4. 结束 语 

IRD 是 本 世纪 新 命名 的 一 类 疾病 。IRSC 是 IRD 累及 胆道 的 一 种 临床 形式 ,IRSC 
临床 表现 多 与 胆 胰 恶性 肿瘤 类 似 ， 但 由 于 其 对 激素 治疗 敏感 ， 罕 见 合并 胆管 癌 ， 
预后 好 ， 不 应 进行 手术 治疗 。 对 于 肝胆 胰 外 科 医 生 而 言 ， 提 高 对 IRSC 的 认识 ， 
避免 对 其 进行 错误 的 手术 治疗 尤其 重要 。 在 临床 工作 中 , 笔者 建议 从 以 下 几 点 加 
深 认 识 : 1. 遇 到 胆管 狭窄 、 梗 阻 性 黄姜 患者 ， 应 该 想到 IRSC 的 可 能 性 ;2. 若 患者 
同时 合并 Alp， 应 该 高 度 怀疑 IRSC，3. 血 清 lgG4 升 高 的 患者 不 一 定 是 IRSC 

《10%~20%)， 而 IgG4 不 升 高 的 患者 ， 也 不 能 排除 IRSC CZ 2096-4096); 4. 对 于 

鉴别 诊断 困难 的 患者 ， 进 行 ERCP，EUS 或 IDUS 检查 可 提高 诊断 的 准确 性 ， 但 活 
检 对 IRSC 的 敏感 性 及 特异 性 均 较 低 ; 5. 仅仅 单 赁 病变 组 织 中 大 量 lgG4 阳性 奖 细 
胞 浸润 ， 不 能 确诊 IRSC， 还 应 结合 其 他 特征 性 病理 改变 ，6.IRSC 及 AIP 合并 恶性 
肿瘤 的 风险 较 普 通 人 群 高， 应 该 注意 排查 ， 避 免 漏诊 。 
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